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 EYA4遺伝子は4種類のEYAファミリー遺伝子の一つで、常染色体優性非症候性難聴
（autosomal-dominant non-syndromic hearing loss : ADNSHL）の原因遺伝子として1996年
に同定され、現在ではDFNA10の原因遺伝子であることが分かっている。EYA4遺伝子は
639塩基からなるEYA4タンパクをエンコードし、EYA4タンパクはSIXファミリーと共に
耳、眼を含む中枢神経、顔面の初期発生中に発現する転写調節因子として働く。動物モ
デルでの検討が試みられているが、Eya4ノックアウトマウスでは早期からの難聴、滲出
性中耳炎を来し、胎生期では内耳においてEYA4の発現が見られるが生後早期に減弱する
と報告されている。ヒトのEYA4遺伝子変異であるDFNA10では20-30歳代から進行性感音
難聴が始まり滲出性中耳炎は伴わないことから、マウスとヒトでは表現型が異なる。
EYA4遺伝子関連難聴のメカニズムを検討するにあたり、表現型の異なるマウスの内耳で
検討を行うのは困難であり、よりヒトに近い霊長類蝸牛での検討が必要と考えた。そこ
で霊長類蝸牛における検討として、コモンマーモセットの内耳におけるEYA4の発現パ
ターンを検討した。 
 若年成体のコモンマーモセット（4検体）の側頭骨を剖出後、固定、脱灰し蝸牛の凍結
切片を作製した。凍結切片においてEYA4、SIX1、MYOSIN7aの特異的抗体を用いて免疫
組織染色を行いその発現の局在を検討した。 
 コモンマーモセットの内耳において、蝸牛神経節細胞、内外有毛細胞、外ラセン溝細
胞を含む支持細胞、内外柱細胞、内ラセン溝細胞にEYA4の発現を認めた。血管条、外側
壁、ライスネル膜には発現は見られなかった。頂回転、中回転、基底回転での違いは見
られなかった。コルチ器ではEYA4とSIX1の共発現を認めた。 
 これまでヒト内耳におけるEYA4の発現部位を確認した報告はない。今回、霊長類モデ
ルとして成体コモンマーモセットの内耳におけるEYA4の発現を検討し、蝸牛神経節細
胞、内外有毛細胞、外ラセン溝細胞を含む支持細胞、内外柱細胞、内ラセン溝細胞と広
い範囲に発現を認めた。EYA4の発現には齧歯類と霊長類では種差が見られ、このことが
ヒトにおけるEYA4変異の表現型(20歳代以降に発症する進行性感音難聴)とEya4欠損マウ
スの表現型（生後早期からの難聴及びその後に発症する滲出性中耳炎）の違いに影響し
ていると予測される。また、今回、コモンマーモセットのコルチ器を中心にEYA4とSIX1
の共発現が確認され、EYA4とSIX1は互いに影響し内耳の発達に関係している可能性が示
唆された。  
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Expression pattern of EYA4 in the common marmoset (Callithrix  jacchus) cochlea 
（コモンマーモセット蝸牛におけるEYA4発現パターンの検討） 
